Ipertensione portale secondaria a fistola artero-venosa splenica. Descrizione di un caso clinico e revisione della letteratura by Di Lecce, Francesco et al.
328
Introduzione
Le fistole artero-venose spleniche (FAVS) rappre-
sentano una causa rara ma potenzialmente curabile di
ipertensione portale pre-epatica con circa 100 casi de-
scritti finora in letteratura, a partire dalla prima osser-
vazione di Weigert nel 1886.
Lo studio di un caso giunto alla nostra osservazio-
ne ci ha offerto lo spunto per una revisione della lette-
ratura su una patologia la cui tempestiva diagnosi può
salvare il paziente da complicanze mortali.
Caso clinico
Un uomo di 46 anni veniva ricoverato per saltuari dolori ad-
dominali di tipo colico postprandiali, insorti da circa due mesi, as-
sociati a diarrea e calo ponderale. Una ecografia ed una esofagoga-
stroduodenoscopia ambulatoriali avevano dimostrato la presenza
di ascite con fegato apparentemente indenne e di varici F1 dell’e-
sofago distale e del fondo gastrico. All’età di 26 anni aveva subito
un intervento di sostituzione valvolare aortica e all’età di 44 anni
un intervento di sostituzione protesica dell’aorta ascendente per
aneurisma. Era nota da tempo una positività agli anticorpi anti-
HCV senza apprezzabili alterazioni della funzionalita’ epatica. Era
in corso terapia dicumarolica con warfarin. Circa tre mesi prima,
cadendo in bicicletta, aveva riportato contusioni multiple agli arti. 
Obiettivamente era presente un soffio epigastrico continuo
con rinforzo sistolico. Durante la degenza veniva eseguita una to-
mografia computerizzata (TC) dell’addome che dimostrava un
aneurisma di 4 cm dell’arteria splenica, in prossimità dell’ilo, con
presenza di una fistola artero-venosa, che determinava una imme-
diata fase portografica attraverso la vena splenica, e sospetta trom-
bosi della vena mesenterica superiore. La diagnosi di aneurisma
splenico con fistola artero-venosa veniva confermata da un ecoco-
lor-Doppler e da una angiografia selettiva del tripode celiaco 
(Fig. 1). Un’angiografia selettiva della mesenterica superiore con-
fermava la diagnosi di trombosi della vena mesenterica superiore. 
Un trattamento endovascolare della fistola veniva escluso per la
vicinanza della lesione all’ilo splenico. Veniva pertanto indicato un
trattamento chirurgico. Alla laparotomia si confermava la presenza
di ascite; l’intestino tenue mostrava pareti congeste ed ispessite, la
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milza era lievemente ingrandita, al pari del fegato con superficie re-
golare. Durante le prime manovre di isolamento si verificava un’e-
morragia nel punto di adesione dell’aneurisma alla vena splenica.
Venivano pertanto eseguite rapidamente la legatura dell’arteria e
della vena splenica in prossimità della fistola e la splenectomia. 
Il decorso postoperatorio si svolgeva regolarmente con ripresa
dell’alimentazione e scomparsa della sintomatologia dolorosa e del-
la diarrea. Veniva subito ripresa la terapia dicumarolica. A distanza
di un mese erano scomparse l’ascite e le varici esofagee e fundiche,
con funzionalità epatica normale. A distanza di tre anni il pazien-
te si presenta asintomatico ed in buone condizioni generali. La ve-
na porta resta pervia. La funzionalità epatica è ancora normale.
Discussione
Le FAVS rappresentano il 30% delle rare fistole ar-
tero-venose extraepatiche del sistema portale (1). Più
frequenti sono invece le fistole artero-venose intraepa-
tiche derivanti dal sempre più diffuso impiego di pro-
cedure diagnostiche e terapeutiche invasive sul fegato
(2) o per neoplasie o traumi (3). 
Un terzo delle FAVS si manifesta in età infantile o
giovanile, a volte in relazione a patologie congenite co-
me la malattia di Osler-Weber-Rendu e quella di Eh-
lers-Danlos (4). I restanti due terzi si manifestano in
eta’ adulta per erosione della vena da parte di un aneu-
risma dell’arteria splenica o a causa di fattori traumati-
ci o iatrogeni, come la legatura in blocco dei vasi sple-
nici in corso di splenectomia d’urgenza.
Nella revisione di 87 casi di FAVS pubblicata da
Blum nel 1994 (Tab. 1): nel 37% dei casi l’età dei pa-
zienti era inferiore a 35 anni e solo nel 21% dei casi su-
periore ai 60 anni; il sesso femminile era rappresenta-
to nel 69% dei casi; la presenza di un aneurisma era ri-
portata nel 31 % dei casi; un evento traumatico anam-
nestico era presente nel 45% dei casi ed una possibile
causa iatrogena (in genere una precedente splenecto-
mia d’urgenza) nel 15% dei casi; nel 44% dei casi la
localizzazione della fistola era tronculare, nel 38% dei
casi ilare e nei restanti casi intraparenchimale (1). Da-
ti simili si registrano nella revisione di Brothers del
1995 (5). 
La predisposizione delle donne gravide o multipare
a sviluppare aneurismi splenici spiega la maggior fre-
quenza di FAVS nel sesso femminile; la frequenza di
cause congenite e traumatiche  spiega la relativa rarità
in età avanzata.
Nella revisione di 88 casi di fistole artero-venose
portali extra- ed intraepatiche pubblicata da Vauthey
nel 1997 (Tab. 1), ben 57 casi (65%) riguardavano l’ar-
teria epatica o i suoi rami intraepatici e solo 10 casi
(11%) l’arteria splenica. Le forme traumatiche rappre-
sentavano il 28%, quelle iatrogene il 16%, quelle con-
genite il 15%; aneurismi arteriosi erano presenti nel
14% dei casi e neoplasie epatiche nel 15% dei casi (3).
Dolori addominali postprandiali, diarrea, malas-
sorbimento, calo ponderale, ascite, sviluppo di varici
esofagee e gastriche, emorragie digestive, presenza di
un soffio epigastrico, splenomegalia ed epatomegalia
sono i sintomi ed i segni principali riportati in lettera-
tura (Tab. 1); raro lo scompenso cardiaco destro. In un
caso è stata descritta la regressione spontanea di una
piccola fistola post-traumatica diagnosticata otto mesi
prima in un ragazzo di 11 anni (6).
La fisiopatologia dell’ipertensione portale seconda-
ria a FAVS è solo apparentemente semplice. Un mec-
canismo di iperafflusso ne spiega solo parzialmente
TABELLA 1 - LOCALIZZAZIONE E SINTOMI DELLE FISTO-
LE ARTERO-VENOSE (FAV) PORTALI RIPORTATE IN DUE
AMPIE REVISIONI DELLA LETTERATURA.
Blum, 1994 Vauthey, 1997
Numero casi 87 88
FAV spleniche 87 (100%) 10 (11%)
FAV arteria mesenterica 
superiore 0 9 (10%)
FAV arteria epatica 
(intra- ed extraepatiche) 0 57 (65%)
Presenza di aneurisma 
arterioso 27 (31%) 12 (14%)
Causa traumatica 39 (45%) 25 (28%)
Causa iatrogena 13 (15%) 14 (16%)
Causa congenita 26 (30%) 13 (15%)
Emorragia digestiva 44 (50%) 29 (33%)
Ascite 32 (37%) 23 (26%)
Diarrea 16 (18%) 4 (4,5%)
Fig. 1 - Angiografia selettiva  del tripode celiaco: immagine di fistola artero-
venosa splenica.
l’insorgenza con sviluppo di varici esofagee e gastriche.
Il fegato sano, la cui circolazione è caratterizzata da
basse resistenze, può compensare ampiamente le varia-
zioni di flusso del circolo portale, ma gli studi speri-
mentali di arterializzazione della vena porta condotti
da Puglionisi (7) hanno dimostrato la comparsa nel
tempo di fenomeni di fibrosi sinusoidale in grado di
aumentare le resistenze epatiche e la pressione portale.
Una epatopatia cronica preesistente aggrava ed accele-
ra questo processo. Lo sviluppo di ascite è da ricondur-
re anche alla stasi venosa intestinale, secondaria all’o-
stacolato scarico della vena mesenterica superiore che
può portare, come nel nostro caso, alla trombosi della
vena e all’aumento della permeabilità intestinale. In al-
tri casi (8) è stato osservato un flusso epatofugo nelle
vene mesenteriche superiore ed inferiore. 
Alcuni Autori hanno spiegato il quadro clinico con
una parziale ischemia intestinale determinata dalla di-
versione del flusso arterioso mesenterico attraverso la
fistola mediante i circoli di collegamento tra distretto
mesenterico e distretto celiaco e splenico. Tale mecca-
nismo rende ragione della prevalenza in alcuni casi del-
le manifestazioni di malassorbimento (calo ponderale,
dolore postprandiale e diarrea) e giustifica la denomi-
nazione di “sindrome da furto mesenterico” attribuita
a volte a questa particolare forma clinica (9). 
La diagnosi differenziale si impone con le forme più
comuni di ipertensione portale. Una ecografia con stu-
dio ecocolor-Doppler ed una TC costituiscono i mezzi
diagnostici più comuni. Eccezionalmente è utilizzata la
risonanza magnetica. L’angiografia, esame diagnostico
di elezione fino a 20 anni fa, viene di solito realizzata
come primo tempo di una terapia endovascolare.
La terapia delle FAVS consiste nella maggioranza
dei casi nella legatura di arteria e vena splenica e nella
splenectomia. In alcuni casi è descritta come compli-
canza postoperatoria la trombosi portale (3). 
Negli ultimi anni sono comparse in letteratura al-
cune segnalazioni di trattamento endovascolare di
FAVS mediante embolizzazione di rami dell’arteria
splenica in caso di fistole intraparenchimali o del tron-
co principale in esiti di splenectomia  (7, 10, 11). Se-
condo Pons (12) la localizzazione distale di un aneuri-
sma splenico con milza in situ e la presenza di una fi-
stola ad alta portata devono sconsigliare l’embolizza-
zione per il rischio di infarto splenico massivo o di pas-
saggio di grandi quantità di materiale embolico attra-
verso la fistola. Secondo Brothers (5) la chirurgia con-
tinua a rappresentare quindi l’opzione terapeutica otti-
male nella maggior parte delle FAVS. L’embolizzazio-
ne costituisce invece la terapia di prima istanza delle fi-
stole artero-venose intraepatiche (3).
Conclusioni
Un quadro clinico di ipertensione portale, associa-
to a sintomi di malassorbimento e senza chiari segni di
cirrosi epatica, deve indurre a sospettare una rara sin-
drome da fistola artero-venosa portale. L’esame ultra-
sonografico con ecocolor-Doppler e la TC sono in ge-
nere sufficienti per la diagnosi. 
In caso di FAVS l’intervento chirurgico è risolutivo
e va valutata la necessità di terapia anticoagulante po-
stoperatoria a lungo termine nei casi a rischio di trom-
bosi portale.
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